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Solitary fibrous tumor is an uncommon mesenchymal lesion, seldom associated with hypoglycemia and
rarely presents as a retroperitoneal tumor. We present a case in a 56-year-old male patient whose initial
symptom was unconsciousness due to hypoglycemia (blood glucose 16 mg/dl). Computed tomography
indicated a mass (about 20×15×15 cm) in the retroperitoneum. Only surgical treatment was performed
and the patient has been without hypoglycemia and recurrence for 12 months after surgery. This case had
"patternless pattern" characterized by a haphazard, storiform arrangement of short spindle or ovoid cells, and
"hemangiopericytoma-like appearance" with prominent vascularity by thin-walled vessels, as expressed
CD34 immunohistochemically. Pathohistological examination revealed increased cellularity in the tumor
tissues as well as tissues with atypical nuclei of the tumor cells with some cell division. Western
immunoblotting and immunohistochemistry showed that tumor produced big IGF-II, leading to
hypoglycemia. Due to these findings, it was diagnosed as malignant solitary fibrous tumor associated with
non-islet cell tumor hypoglycemia (NICTH). This case is the second malignant solitary fibrous tumor in the
retroperitoneum with hypoglycemia in the English literature.
(Hinyokika Kiyo 55 : 395-399, 2009)
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growth factor-II (big IGF-II) が原因である non-islet cell
tumor hypoglycemia (NICTH) による意識障害によっ









現病歴 : 2007年 3月より気分不良・冷汗を認めてい
たが，これを放置．同年 7月意識消失発作が出現し，
他院内科緊急入院．血糖値 16 mg/dl と低血糖を認め，
低血糖による意識障害と診断し精査加療．腹部 CT に
て 20 cm 大の後腹膜腫瘍を認め，手術加療目的にて
当科外来紹介受診となった．
入院時現症 : 身長 174 cm，体重65 kg，栄養状態良
好，胸部に理学的異常所見なく，腹部所見で右側腹部
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から正中にかけて，可動性不良な弾性硬の腫瘤を触知











画像所見 :腹部 CT にて右腎を正中へ圧排する最大












摘出標本は 2,350 g で，弾性硬，分葉状であり，被膜
に包まれていた (Fig. 2A）．腫瘍割面は灰白色であり，
内部に一部出血部位を認めた．




生を伴い hemangio-pericytoma 様の組織像を呈し (Fig.
3B），腫瘍細胞内に有糸分裂像が散見された (Fig.
3C）．免疫染色にて CD34 (＋），vimentin (＋），S-




Fig. 1. Computerized tomography (CT) showed a
huge mass (about 20× 15× 15 cm) with
early enhancement in the right abdomen
(arrow).
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Fig. 2. Macroscopic appearance of the retro-
peritoneal tumor.
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Fig. 3. (A) Photomicrograph shows cellular pro-
liferation of spindle cells or oval cells with
"pattenless pattern" (×10). (B) Micro-
scopic appearance of solitary fibrous tumor
with a hemangio-pericytoma like area
(×40). (C) Microscopic appearance of
moitotic figures (arrow) (×400) (hematox-
ylin and eosin).
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Fig. 4. Immunohistochemistry was performed on
paraffin tissue sections. (A) immunohisto-
chemistry with anti IGF-II antibody
revealed diffuse staining of the majority of
tumor cells. (B) immunohistochemistry
with E domain of pro IGF-II revealed dense
granular cytoplasmic staining of tumor cells.
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ており，悪性と診断．後腹膜原発悪性 solitary fibrous
tumor と診断した．
さらに，IGF-II および pro IGF-II にてそれぞれ褐色
調に染まる Golgi 野の点状の反応産物を認めた (Fig.
4A/B）．
Western Immunoblotting : 術前の血清に対して
western immunoblotting を行ったところ 7. 5 kDa の














やばち指， 5％に insulin-like growth factor 産生による
低血糖発作を認めることがある3)．
Solitary fibrous tumor は病理学上，perivascular tumor
の中の hemagiopericytoma と類似しているとされてお
り2)，豊富な血管増生を伴い，紡錘細胞や卵型細胞の
無秩序もしくは渦状に増殖する "patternless pattern" を
特徴とする．免疫染色にて CD34 および bcl-2 に好染
するとされており4~6)，自験例も CD34 に好染するこ




pleomorphism，mitoses (＞4/10 hpf) を認めるもの，












後腹膜 solitary fibrous tumor は，2002年 Nakatani10)
らの検討に加え現在までに，自験例を含む30例の報告
例を認める．そのうち低血糖発作を主症状とした後腹
膜 solitary fibrous tumor 5例の詳細を Table 1 に示し
た6,11~13)．自験例は最大径 20 cm と 5 例中最大で




Non-islet cell tumor hypoglycemia (NICTH) は，空腹
時低血糖を来たす疾患の 1 つである．Solitary fibrous





growth factor II (IGF-II) が NICTH を引き起こす原因
と考えられてきたが15)，必ずしも IGF-II の上昇を認
めず，big IGF-II が NICTH を引き起こす場合もある
とされている16~18)．Hizuka らは NICTH にて big
泌55,07,03-5
Fig. 5. Western immunoblotting revealed a high
molecular weight form of IGF-II in the
serum of the patient (Lane a, human
recombinant IGF-II, b, patient serum).
Table 1. Reported cases of retroperitoneal solitary
fibrous tumor with hypoglycemia
報告者 年齢 性別 大きさ 組織 治療 転帰
Nevius
(1959) 48 不明 不明 不明 手術 不明
Yokoi
(1998) 38 男 不明 悪性 手術 局所，再発
Hasegawa
(1999) 69 男 15 cm 良性 手術 再発なし
Zohar
(1999) 82 不明 13 cm 良性 手術 再発なし
自験例
（2007) 56 男 20 cm 悪性 手術 再発なし
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IGF-II を認めた18人のうち，腫瘍切除に成功し低血
糖が改善した 6名すべてに big IGF-II の消失を認めた
ことから，NICTH の低血糖には big IGF-II が関与し
ている可能性があることを示唆している16)．Big IGF-
II とは pro IGF-II の Eドメインが適切に processing さ
れずに生じる IGF-II に21アミノ酸が結合した分子で
ある．Big IGF-II が低血糖を引き起こす機序は広く議
論されている．正常 IGF-II は IGF 結合蛋白 (IGFBP)-
3 や ALS (acid labile subunit) と結合し 150 kDa の 3量
体を形成しているが，NICTH では，腫瘍産生の大分
子量 IGF-II (big IGF-II) が形成不全の 2量体となり，
容易に血管外漏出し組織移行して低血糖を引き起こし
やすいと考えられている19)．NICTH の診断は west-
ern immunoblotting により 11∼18 kDa の big IGF-II を
検出すること，および組織免疫染色にて pro IGF-II 陽
性を確認することが重要とされる20)．自験例におい
ても摘出標本の pro IGF-II 免疫染色にて大部分の腫瘍
細胞が良好に染色されたこと，また術前に採取した採
血からの western immunoblotting の結果より big IGF-
II の高発現を認めており，低血糖に腫瘍産生 big IGF-
II が関与していることが示された．












膜原発悪性 solitary fibrous tumor を経験したので報告
した．低血糖発作を主症状とする後腹膜 solitary
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